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摘要 :IgG4 相关 性 疾病 是 一 种 与 IgG4 淋巴 细胞 密切 相关 的 慢 怕 


E 系统 性 疾病 , 该 类 疾病 以 血清 IgG4 水 平 升 高 以 及 IgG4 阳性 


细胞 浸润 多 种 咒 官 和 组 织 为 特征 ,病理 学 改变 呈现 为 席 纹 状 纤维 化 , 累及 的 融 官 或 组 织 由 于 慢性 炎症 及 纤维 化 进程 可 导致 弥 
漫 性 肿 大 , 常见 受累 器 官 包括 泪腺 胰腺 和 腹膜 后 间 际 等 。 该 类 疾病 对 皮质 激素 治疗 反应 良好 。 文 中 我 们 回顾 了 IgG4 相关 性 
疾病 前 阶段 的 诊断 标准 ,并 补充 不 常见 受累 器 官 的 国际 诊断 标准 ,更 新 各 个 诊断 标准 的 国际 共识 ,认为 免疫 抑制 剂 .生物 制剂 将 


成 为 治疗 的 新 进展 。 
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Abstract: IgG4-related disease is a kind of chronic and systemic disease which is characterized by increased serum level of 


IgG4 and abundant IgG4-bearing plasma cell infiltration, storiform fibrosis pathological features in the involved organs. 
Affected organs or tissues may show a diffuse swelling as a result of chronic inflammatory process, accompanied with 
progressive fibrosis. The most commonly involved organs or tissues include the salivary glands, pancreas, and retroperitoneal 


space and so on. A good response to glucocorticoid treatment. In this article, we reviewed before stage diagnostic standards 
about IgG4-related disease, add international diagnostic standards of uncommon affected organs , update diagnostic standards 


of international consensus, think the immune inhibitors and biological agents will become the new progress of treatment. 
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IgG4 相 关 性 疾病 (IgG4-RD) 是 近 10 年 来 新 发 现 的 
一 种 纤维 炎症 性 疾病 , 它 可 累及 全 身 多 个 器 官 组织 损 
伤 的 自身 免疫 性 疾病 。 其 特点 为 大 量 富 含 IgG4 阳性 
(IgG4+) 浆 细胞 的 淋巴 浆 细 胞 浸润 . 席 纹 状 纤维 化 及 闭 
塞 性 静脉 炎 ,常常 伴 有 血清 IgG4 水 平 升 高 ,对 糖 皮质 激 
素 治 疗 敏 感 , 易 复发 。 

1995 年 由 Yoshida 等 "首先 提出 自身 免疫 性 胰腺 
炎 (AIP), 认 为 与 自身 免疫 性 因素 相关 。 学 者 们 陆续 在 
AIP 患 者 胰腺 ,胆道 . 肝 门 脉 区 等 组 织 器 官 里 发 现 IgG4+ 
浆 细胞 ,并 提出 AP 是 一 种 伴 有 胰腺 损害 的 系统 性 疾 
病 , 随 后 更 多 地 报道 了 IgG4 的 相关 疾病 。2003 年 由 日 
本 学 者 Kamisawa 首次 将 其 命名 为 IgG4-RD2。 2010 
年 日 本 研究 组 将 该 病 统一 命名 为 IgG4-RD”。 在 2011 
年 IgG4-RD 的 国际 研讨 会 各 国 专家 共识 ,决定 将 该 病 
ERMA”. 


1 流行 病 学 
由 于 人 们 对 IgG4-RD 的 认识 较 少 ,缺乏 多 中 心 大 
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样本 的 流行 病 学 调查 ,其 地 域 种 族 的 发 病 率 尚 不 明确 ， 
相关 研究 限 基于 AIP, 以 日 本 .韩国 居多 。 最 近日 本 研 
究 显 示 ,IgG4-RD 的 发 病人 和 群 多 为 老年 男性 ,平均 发 病 
年 龄 为 58.8 岁 ,男女 比例 为 1:0.77, 每 十 万 人 中 发 病 率 
为 0.28~1.08, 日 本 的 过 去 20 年 内 约 有 6700~26000 人 确 
BEUA, 


2 发 病 机 制 

IgG4-RD 的 发 病 机 制 尚 未 明确 , 目前 研究 中 发 现 
IgG4-RD 的 发 病 与 自身 免疫 触发 的 Th2 细 胞 介 导 的 免 
疫 应 答 有 关 "”。 自 身 免疫 和 传染 因子 是 IgG4-RD 洪 在 
的 免疫 触发 。 研 究 表明 ,从 患者 及 Th2 细胞 因子 中 收集 
到 外 周 血 单 核 细胞 ,说 明 外 周 血 中 T 细 胞 也 向 Th2 细 胞 
因子 转换 *%。Th2 细 胞 因子 使 全 -4.5、10 和 13 和 TGF-B 
在 免疫 反应 中 过 度 表 达 , 并 调节 性 Treg 细 胞 的 活化 ,, 这 
些 细胞 因子 使 嗜 酸 粒 细胞 增多 ,IgG4 和 IgE 的 水 平 升 高 
及 进行 性 纤维 化 , 均 为 IgG4-RD 的 特点 ,也 与 Th2 细胞 
因子 介 导 有 关 ”“" 。 男 一 种 免疫 特征 为 调节 性 Treg 细 
胞 的 活化 。 外 周 血 和 受累 细胞 中 CD3+、CD25+ Foxp3 
使 Treg 细 胞 增多 ,与 Th2 细胞 产生 的 工 -10 向 IgG4 类 型 
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转换 ,调节 TGF-B 的 表达 上 调 , 促 使 纤维 化 形成 "“。 更 
多 有 关 IgG4 的 发 病 机 制 还 有 待 进一步 的 研究 。 


3 临床 特点 

IgG4-RD 多 见于 老年 男性 ,可 累计 多 个 组 织 和 器 
官 ,受累 器 官 可 包括 胰腺 . 胆 守 .泪腺 及 唾液 腺 .腹膜 后 
纤维 化 垂体 .肺脏 及 肾脏 等 ,并 日 眼眶 \ 肺 乳 甩 等 组 织 
器 官 更 易 发 生 炎 性 假 性 肿瘤 。 早 期 无 特殊 临床 表现 ,可 
表现 为 发 热 .乏力 等 症状 ,主要 为 局 部 肿胀 和 受累 器 官 
的 功能 障碍 。IgG4-RD 通 常 表 现 为 多 个 带 官 受 损 ,也 可 
表现 单一 的 组 织 或 器 官 受 损 中 。 部 分 严重 患者 可 出 现 
器 官 肿 大 ,阻塞 及 压迫 症状 *"。 
3.1 胰腺 

胰腺 是 IgG4-RD 最 党 受累 的 絮 官 , 常 被 称 为 AIP。 
该 病 起 病 隐匿 , 常 可 出 现 无 痛 性 梗阻 性 黄 冶 , 呈 波动 性 
Ate ,党 伴 有 胰腺 外 内 分 记功 能 损伤 而 出 现 粮 耐量 
受 损 甚至 糖尿 病 ,AP 患者 中 糖尿 病 的 发 病 率 高 达 
51.6%05。 实 验 室 检查 可 见 血 清 中 IgG4 升 高 ,高球 蛋白 
血 症 或 自身 抗体 (+) ;影像 学 检查 中 B 超 或 CT 下 胰腺 实 
质 弥 漫 性 增 大 , 呈 腊 肠 样 改变 ;MRI 可 见 主 胰 管 不 规则 
狭窄 ,胰腺 弥漫 性 或 局 灶 性 肿 大 ,病理 活检 示 胰 腺 大 量 
浆 细胞 浸润 ,组 织 间 辽 纤维 化 , 腺 泡 雁 缩 ,严重 时 可 损伤 
腹膜 后 组 织 "。 目 前 AP 耻 分 为 1 型 LTPSP 和 2 型 IDCP， 
即 1 型 为 IgG4-RD 的 胰腺 损害 ,病理 特点 是 淋巴 浆 细 胞 
性 硬化 性 胰腺 炎 ,表现 为 胰腺 及 胰腺 外 器 官 大 量 富 含 
IgG4+ 浆 细胞 的 淋巴 浆 细 胞 浸润 , 呈 纤 维 化 ;2 型 为 局 限 
性 的 胰腺 损伤 ,病例 特点 为 特 发 性 导管 中 心性 胰腺 炎 ， 
表现 为 粒 细 胞 性 上 皮 损 害 ”;1 型 较 2 型 更 常见 ,目前 2 
型 在 亚洲 人 群 中 较 少 见 , 多 出 现在 欧美 国家 ,2 型 较 1 型 
的 人 群 更 年 轻 。 
3.2 胆管 

IgG4 相 关 性 胆管 炎 (IgG4-SC) 常 与 AP 同时 发 生 ， 
主要 表现 为 阻塞 性 黄姜 , 常 伴 有 消瘦 、 发 热 . 轻 度 腹 
部 不 适 等 症状 ,实验 室 检 查 可 出 现 肝 功能 转氨酶 异常 和 
血清 IgG4 水 平 升 高 *", 胆 汁 中 也 查 出 IgG4 含 量 升 高 
可 能 也 可 作为 IgG4-SC 的 新 的 诊断 指标 ,用 于 鉴别 原 发 
性 硬化 性 胆管 炎 王 。 影 像 学 中 ,胆管 胰腺 造影 可 显示 
IgG4-SC 患 者 肝 内 胆管 的 弥漫 性 或 局 限 性 狭 罕 ™, 肝 活 
仿 组 织 学 可 见 肝 门 管区 淋巴 浆 细 胞 浸润 .纤维 化 和 闭塞 
性 静脉 炎 , 胆 宫 壁 可 见 淋 巴 细胞 呈 回 旋 状 或 席 纹 状 
21。 治疗 上 对 糖 皮质 激素 敏感 。 
3.3 泪腺 及 唾液 腺 

Mikulicz 病 (MD) 是 IgG4-RD 累及 到 泪腺 及 唾液 
腺 的 一 种 疾病 。 表 现 为 两 个 以 上 的 泪腺 和 大 唾液 腺 对 
称 性 和 持久 性 的 肿胀 , 口 干 腿 干 症状 少见 ;血清 中 可 见 
IgG4 水 平 显著 升 高 ,SSA、SSB 抗 体 (-) ,少数 可 见 抗 核 


kdy 


抗体 (+); 影 像 学 中 患者 的 泪腺 或 腮腺 明显 对 称 性 肿胀 ; 
病理 学 中 可 在 泪腺 和 唾液 腺 中 发 现 大 量 IgG4 浆 细胞 浸 
润 ,及 相应 组 织 的 纤维 化 ,并 日 糖 皮质 激素 治疗 有 效 ””。 
3.4 腹膜 后 纤维 化 

腹膜 后 纤维 化 (RPF) 是 慢性 主动 脉 膨 围 炎 的 一 部 
分 ,临床 上 可 分 为 特 发 性 和 继 发 性 。IgG4 相关 性 腹膜 
后 纤维 化 是 特 发 性 RPF 的 一 个 亚 型 。 早 期 临床 表现 不 
明显 ,随后 可 出 现 腰 背 及 下 腹 疼 痛 , 输 尿 管 梗阻 . 红 二 积 
水 、 双 下 肢 水 肿 ,病情 严重 时 还 可 出 现 肾 功能 不 全 。 实 
验 室 检测 中 血清 仍 有 IgG4 的 明显 增高 *, 以 及 红细胞 
沉降 率 、C 反 应 蛋白 的 升 高 ,部 分 出 现 肾 功 能 不 全 ,而 凝 
血 功 能 .D- 二 聚 体 多 在 正常 范围 内 ,有 部 分 患者 可 见 自 
身 抗体 阳性 ,其 他 相应 系统 性 自身 免疫 疾病 的 诊断 依据 
缺乏 ;影像 学 表现 CT 可见 疹 柱 两 侧 对 称 性 的 软组织 肿 
胀 ,B 超 可 见 肾 积 水 ,但 下 上 肢 血管 未 见 血 栓 形 成 ;病理 活 
念 表现 为 弥漫 的 淋巴 浆 细胞 浸润 IgG4 阳性 浆 细 胞 >10 
个 高 倍 镜 视 野 .闭塞 性 静脉 炎 及 席 纹 状 改变 , 糖 皮质 激 
素 治疗 反应 良好 ,但 易 复发 "1。 
3.5 肾脏 

当 IgG4-RD 合 并 有 肾脏 损害 ,表现 为 肾脏 及 周围 
带 官 组 织 病变 时 , 称 其 为 lgG4 相 关 肾 病 (IgG4-RKD)， 
也 称 为 IgG4 相关 肾 小 管 间 质 性 肾炎 (TgG4- TIN)。 
IgG4-RKD 多 见于 老年 男性 ,临床 特点 可 见 伴 肾脏 外 的 
器 官 损伤 ,累及 多 个 器 官 组 织 。 实 验 室 指标 可 见 尿 常规 
的 异常 ,多 见 尿 蛋白 及 尿 B2 微 球 和 蛋白 升 高 , 偶 有 镜 下 血 
尿 , 肾 功 能 肌 醛 升 高 , IgG ,IgG4、IgE 指 标 升 高 ,补体 降 
低 , 也 有 报道 称 抗 核 抗体 阳性 和 类 风湿 因子 升 高 3; 影 
像 学 表现 多 见于 双 肾 呈 类 圆 形 、 模 形 低 密度 损害 ,可 累 
及 肾 被 膜 ,还 可 见 双 侧 肾脏 肿 大 、 单 侧 肾 脏 肿瘤 及 肾 雷 
REJETE ;病理 活检 主要 特点 为 光 镜 下 弥漫 或 片 状 淋 
巴 细胞 , 浆 细 胞 浸润 , 伴 特 征 性 纤维 化 , 呈 “ 乌 眼 ? 征 , 电 
镜 下 大 多 数 可 见 肾 小 管 基底 膜 有 免疫 复合 物 的 沉积 , 免 
疫 荧 光 示 为 IgG、C3 x 人 旦 颗粒 样 沉积 3。 
3.6 IgG4 相关 其 他 脏 器 受累 

IgG4-RD 还 可 累及 垂体 (垂体 炎 ) | FAIR (Riedel 
甲状 腺 炎 ) 肺脏 ( 间 质 性 肺炎 ) 淋巴 结 ( 淋 巴 滤 泡 增 
Æ) 主动 肪 (炎症 性 腹 主 动脉 瘤 ) .前列腺 (前 列 腺 炎 ) 
等 ,IgG4-RD 的 临床 表现 各 不 相同 ,但 相关 检查 .组织 病 
理学 却 表现 相似 ,该 病 的 研究 还 处 于 初级 阶段 , 故 其 发 
病 机 制 仍 不 明确 。 


4 IgG4-RD 的 诊断 标准 
4.1 综合 诊断 

由 于 IgG4-RD 累及 多 个 器 官 组 织 , 临 床 表 现 不 一 ， 
日 本 学 者 “在 2011 年 提出 了 IgG4-RD 的 综合 诊断 指南 : 
(1) 一 个 或 多 个 器 官 出 现 典 型 的 弥漫 性 或 局 限 性 的 肿 大 
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或 包 块 ;(2) 血 清 中 IgG4 水 平 升 高 (=135mg/dl) ; (3 ) 病 
理学 检查 提示 :大量 的 浆 细 胞 和 淋巴 细胞 浸润 和 纤维 
化 ;@IgG4+ 浆 细胞 温润 ,IgG4+ 浆 细胞 /TgG+ 浆 细胞 > 
40% ,上 且 >10 个 IgG4+ 浆 细胞 /HPF。 明 确诊 断 : 满 足 (1)+ 
(2)+(3); 可 能 诊断 :满足 (1)+(3); 疑 似 诊断 :(1)+(2)。 

在 诊断 之 前 ,应 排除 病因 如 恶性 肿瘤 .干燥 综合 征 、 
原 发 性 硬化 性 胆管 炎 Castleman 病 . 特 发 性 腹膜 后 纤维 
化 .肉芽 肿 性 多 血管 炎 \ 嗜 酸性 肉芽 肿 性 多 血管 炎 及 结 
节 病 等 。 
4.2 AIP 的 诊断 标准 

欧美 及 亚洲 对 AP 的 研究 较 多 , 均 有 各 自 的 诊断 标 
准 ,2002 年 日 本 首次 提出 AIP 的 诊断 标准 ,随后 韩国 . 美 
的 诊断 标准 也 相继 出 现 ,2011 年 国际 胰腺 学 会 
(ICDC) 在 各 国 研 究 的 基础 上 进行 整合 ,发 布 目前 的 
际 诊断 标准 5 ,明确 诊断 :HI+P1;COHI+P2;CGOP1+ 
SI/Ol/H1; 由 P1+D2/S2/O2/H2;G@P2+(DLISLUOLUHI1 
其 中 >2 项 );(@S1/O01+R (DD1+S2/O2/H2+R。 可 能 诊 
斯 :P2+S2/O2/H2+R。 
4.3 IgG4-SC 的 诊断 标准 


(1) 美 国 肝病 学 会 和 欧洲 肝病 学 会 分 别 发 布 指 南 ， 
2012 年 日 本 胆道 协会 工作 组 "建立 了 新 的 诊断 标准 : 明 
确诊 断 :(1) 典 型 胆道 成 像 表现 为 弥漫 性 或 部 分 胆道 狭 
^g ,并 与 胆道 壁 增 厚 相关 ;(2) 血 清 IgG4 浓 度 的 增高 (> 
135 mg/dl);(3) 共 存 于 自身 免疫 性 胰腺 炎 ,IgG4 相 关 泪 
腺 炎 / 省 腺 炎 , 或 IgG4-SC 相 关 的 腹膜 后 纤维 化 ;(4) 组 织 
病理 学 检测 显示 :大 量 的 淋巴 细胞 和 浆 细胞 浸润 与 纤维 
化 ;IgG4+ 浆 细胞 的 浸润 :(>10 个 IgG4+ 浆 细胞 /HPF); 
席 纹 状 纤维 化 ;闭塞 性 静脉 炎 。 选 项 :类 固 醇 激素 治疗 
有 效 。 

(1)+(3);(1)+(2)+(4)a+b;(4)a+b+c;(4)a+b+di 
可 能 诊断 :(1)+(2)+( 类 固 醇 激素 治疗 有 效 ); 疑似 诊 断 : 
(1) + (2)。 同 时 必须 排除 原 发 性 胆管 炎 .恶性 疾病 引起 
的 继 发 性 胆管 炎 。 

4.4 IgG4 相 关 性 Mikulicz 病 (MD ) 的 诊断 标准 

2008 年 日 本 干燥 综合 征 学 会 命名 并 发 布 了 IgG4 
相关 性 Mikulicz 病 的 诊断 标准 “并 一 直 沿 用 至 今 ,明确 
诊断 :(1)+(2) 或 者 (1)+(3); 同 时 必须 排除 结 节 病 、Cas- 
tleman 病 、 慢 性 肉芽 肿 性 血管 炎 、 恶 性 肿瘤 ( 表 1)。 


表 1 2008 年 日 本 干燥 综合 征 学 会 lgG4 相 关 性 MD 的 诊断 标准 
(1) 泪 腺 、 腮 腺 及 颌 下 腺 中 腺 体 对称 性 肿 大 (==2 对 腺 体 ,==3 个 月 ); 血 清 IgG4 浓 度 的 增高 (=135 mg/dl); 


并 且 
(2) 血 清 中 IgG4=135 mg/dl; 
或 者 


1 


(3) 组 织 病理 学 检测 显示 :组 织 学 显示 大 量 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 温润 与 纤维 化 (IgG4+ 浆 细胞 /IgG+ 浆 细胞 >50%)。 


4.5 IgG4 相关 性 腹膜 后 纤维 化 (RPF) 的 诊断 标准 

由 于 IgG4-RD 的 研究 起 步 较 晚 ,RPF 发病 率 较 低 ， 
缺乏 更 广泛 的 研究 ,因此 还 未 制定 统一 的 诊断 标准 ,但 
综合 相关 检查 可 提高 IgG4 相 关 性 RPF 的 诊断 。 血 清 
IgG4 水 平 的 增高 可 提示 IgG4-RD, 但 单一 的 指标 不 足 
以 作为 诊断 或 排除 该 病 的 标准 *。CT 及 MRI 对 诊断 该 
病 有 很 大 的 帮助 ,CT 检查 可 提示 有 肾 动 脉 和 钥 动 脉 被 
主动 脉 周 围 纤维 斑 块 包 绕 ,MRI 中 T1 5 T2 图 象 信号 强 
弱 可 区 分 腹膜 后 硬化 斑 块 与 肌肉 脂肪 组 织 的 差异 。 组 
织 病 理学 检查 是 IgG4-RD 相关 性 RPF 最 有 价值 的 诊断 
依据 ,典型 表现 为 大 量 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 浸润 与 纤维 化 


表 2 2011 年 美国 学 者 的 诊断 标准 
(1)! 


m 
二 


(IgG4+ 浆 细胞 /IgG+ 浆 细胞 >40%) , 席 纹 纤 维 化 和 闭塞 
性 静脉 炎 ,可 与 恶性 病变 ,感染 性 疾病 和 其 他 病变 相 鉴 
别 。 尽 管 组 织 病 理学 在 诊断 中 其 至 关 重 要 的 作用 ,但 
IgG4+ 浆 细胞 仍 不 能 作为 IgG4-RD 的 唯一 标准 ,必须 结 
合 临 床 血清 和 影像 学 检查 来 综合 评估 ”。 
4.6 IgG4-RKD 的 诊断 标准 

现 国际 上 尚未 统一 IgG4-RKD 的 诊断 标准 ,主要 是 
美国 和 日 本 ”> 对 该 病 提出 了 诊断 标准 ,明确 诊断 标 
准 ;(1)+(3)/(4)/(5); 而 (2) 作 为 支持 诊断 ( 表 2)。 明 确 
诊断 标准 :(1)+(3)+(4) @®@,(2)+(3)+(4)D®, (2)+ 
(3)+(5),(1)+(3)+(4)D+(5); 


管 间 质 内 可 见 大 量 的 IgG+ 浆 细胞 浸润 , IgG4+ 浆 细胞 数量 >10 个 /HPF; 


(2) 肾 小 管 基 底 膜 增 厚 ,在 电镜 、 免 疫 组 化 或 免疫 荧光 下 可 见 免疫 复合 物 的 沉积 ; 
(3) 影 像 学 可 见 双 肾 皮 质 区 可 见 小 灶 性 、 模 形 或 弥漫 性 低 密度 影 , 其 则 累及 整个 肾脏 ; 


(4) 血 清 中 IgG4 或 IgG 水 平 增高 ; 


《5) 其 他 脏 器 受累 ,如 AIP SC ,唾液 腺 炎 大 动脉 炎 、RPF 或 炎 性 假 瘤 。 
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可 能 诊断 :(1D)+(4)@@,(2)+(4)@,(2)+(5), 
(3)+(4); 疑 似 诊断 :(1)+(3),(2)+(3),(1)+(4)Q@,(2)+ 


表 3 2011 年 日 本 学 者 也 提出 建议 诊断 标准 
(1) 肾 功能 异常 伴 有 IgG 升 高 


(3) 血 清 中 IgG4=135 mg/dl; 
(4) 肾 脏 组 织 学 显示 


(4)0DC 3). 


,或 补体 降低 ,或 IgE 水 平 升 高 ; 
(2) 影 像 学 中 ,增强 CT 可 见 低 密 度 灶 ,弥漫 性 肿 大 、 单 发 性 肾 肿 瘤 


. 肾 重 表明 的 增 厚 ; 


CGIgG4+ 浆 细胞 /TeG+ 浆 细胞 比 =40% 或 IgG4+ 浆 细胞 >10 个 /HP 


@@ 淋 巴 细胞 和 浆 细 胞 浸润 区 有 席 纹 装 纤维 化 改变 ; 


(5) 肾 外 组 织 学 检查 显示 浆 细胞 密集 区 IgG4 + 细胞 >10 个 /HPF ,IgG4+/IgG+ 浆 细胞 >40%。 


目前 IgG4-RD 的 治疗 尚 无 统一 的 标准 ,但 此 类 病 
人 对 糖 皮质 激素 反应 敏感 。2010 年 日 本 AIP 指 南 中 推 
荐 糖 皮质 激素 为 一 线 药物 。 目 前 关于 IgG4-RD 的 治疗 
研究 比较 局 限 ,大 多 数 研 究 都 是 在 AIP 的 基础 上 进行 
的 , 均 为 回顾 性 研究 。 有 研究 显示 应 用 糖 皮质 激素 治疗 
AIP 可 缓解 病情 ,但 停 用 后 可 能 复发 。 日 本 指南 提出 了 
糖 皮质 激素 治疗 AIP 的 适应 症 :梗阻 性 黄 辣 \ 上 腹痛 \ 后 背 
南 等 ,也 有 部 分 IgG4-RD 不 需要 积极 治疗 。 用 法 :初始 
诱导 计量 为 0.6 mg:kg'…d', 使 用 2~4 周 后 依据 临床 症 
AR .血清 学 .影像 学 检查 , 若 病情 稳 定 减 量 1~2 周 , 减 至 
2.5—5 mg/d 维 持 3 年 ” ,但 需 注 意 治 疗 期 间 出 现 的 并 发 
证 ,如 感染 .糖尿病 . 骨 质 下 松 症 。 大 部 分 患者 激素 治疗 
近 2 周 后 ,症状 .实验 室 检查 .影像 学 等 可 有 改善 ; 若 患 
者 等 对 于 激素 治疗 无 效 或 效果 不 明显 的 患者 ,有 研究 报 
道 可 联 用 免疫 抑制 剂 ”“ 2 ,其 可 明显 改善 IgG4-SC 的 炎 
性 活动 度 , 如 硫 唑 味 叭 . 霉 酚 酸 酯 及 环 磷 酰胺 ,以 缓慢 减 
少 激素 用 量 得 以 长 时 间 维 持 ;对 于 复发 患者 ,联合 用 激 
素 和 免疫 抑制 剂 治疗 效果 更 佳 ; 对 于 反 反 复 复 的 患者 可 
利 妥 音 单 抗 治疗 ,并 且 有 研究 显示 利 妥 音 单 抗 对 激素 
不 耐 受 和 免疫 抑制 剂 抵抗 的 患者 治疗 均 有 效果 后 。 
也 有 关于 确 替 佐 米 治疗 IgG4 肺 部 疾病 与 眼 部 炎 性 假 瘤 
的 临床 报道 “5 ,但 例 数 较 少 ,有 关 有 效 性 及 安全 性 沿 
不 明确 。 

IgG4 近年 来 逐渐 被 人 们 关注 ,对 该 病 的 认识 VIDT 
究 也 有 所 提高 和 深入 ,但 对 该 病 的 发 病 机 制 尚 不 清楚 
对 部 分 诊断 及 治疗 也 缺乏 指南 标准 ， 需要 大 样本 的 临床 
及 实验 研究 进一步 完善 证 实 ,明确 诊断 及 治疗 。 
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